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Pityriasis rubra pilaris
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En karakteristisk men sjeelden hudsygdom
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Pityriasis rubra pilaris (PRP) er en idiopatisk inflammatorisk
hudsygdom, der forst blev beskrevet i starten af 1800-tallet,
hvor tilstanden blev opfattet som en psoriasisvariant. Syg-
dommen blev navngivet af Besnier 1 1889, og det er i dag en
selvsteendig sygdomsenhed med forskellige fremtraedelses-
former. Her praesenteres to sygehistorier, som illustrerer det
karakteristiske sygdomsbillede.

Sygehistorier

L. En 56-arig mand fik i juni 2002 et redt, skellende udslet
opadtil pa ryggen. Udslattet bredte sig ud pa truncus og eks-
tremiteterne. Der var ingen ekstrakutane organfokale klager.
Behandlingsforseg med lokalsteroid var uden effekt, og ud-
sleettet spredte sig til ansigtet og harbunden. Resultatet af en
stansebiopsi var ikke diagnostisk, og patienten blev indlagt pa
en dermatologisk afdeling til neermere udredning. Ved ind-
lzeggelsen var han erytrodermisk med orangerod hudfarve og
o-agtige udsparinger i flankeregionerne og pa skinnebenene
(Figur 1). Der var keratodermi palmoplantart, og flere steder
pa huden var der karakteristiske follikulzere papler. Der pal-
peredes lymfadenopati i aksiller og inguinae. Under indleg-

Figur 1. Gulligred
skeellende hud med
udsparinger hos en
patient med pityriasis
rubra pilaris.

gelsen blev der foretaget glandelexcision, knoglemarvsunder-
sogelse og CT af thorax og abdomen uden patologiske fund.
Der var ingen signifikante biokemiske abnormiteter, og en
hiv-test var negativ. Klinisk og histologisk var tilstanden for-
enelig med PRP, hvorfor patienten i august 2002 pabegyndte
behandling med acitretin. Han var fortsat sygemeldt og
erytrodermisk i marts 2003, hvorfor acitretin blev seponeret,
og behandling med methotrexat blev pabegyndt.

II. En 46-érig kvinde blev i 1981 strumektomeret og siden
eltroxin-substitueret. I januar 1998 fik hun et soliteert mont-
stort element pa ryggen, elementet bredte sig centrifugalt.
Udslettet blev tolket som psoriasis og behandlet med Bucky
(blede rontgenstraler). Grundet manglende behandlingseffekt
blev patienten indlagt akut pa en dermatologisk afdeling med
universel erytrodermi i maj 1998. Hun havde punktate rode
papler pd armene og gulerodsfarvede, konfluerende plaques
med fin randafskalning pa truncus og benene med enkelte
udsparinger. I hdrbunden sés diffus skelsztning, og der var
glaserede hyperkeratotiske handflader og fodsaler. Klinisk og
histologisk var tilstanden forenelig med PRP, og i juni 1998
pabegyndtes behandling med acitretin. Behandlingen havde
god effekt, og i oktober 1998 kunne behandlingen afsluttes
og patienten ga til fortsat kontrol hos en praktiserende
dermatolog.

Diskussion
PRP er en relativt sjelden hudsygdom, hvis forekomst har li-
gelig konsfordeling og aldersfordeling med to incidenstoppe i
forste og femte-sjette dekade. Arsagen til dyskeratiniseringen
er ukendt, men et mindretal er familizrt forekommende [1],
og enkelte er beskrevet i relation til hiv [2] eller malignitet [3].
Den klassisk adulte form udger hovedparten af PRP-tilfzl-
dene. De begynder typisk i ansigtet eller i harbunden, pa hal-
sen og ovre truncus i form af orangerede, skzllende plaques.
Primerefflorescenserne er perifollikulzre papler, som kon-
fluerer og spreder sig centrifugalt og kaudalt med universel
erytrodermi efter 2-3 maneder. Udslettet har en karakteristisk
orangeroed farve, som ogsa beskrives som teglstensradt, lakse-
eller gulerodsfarvet, og der er o-agtige udsparinger af normal
hud og gullig glaseret keratodermi i hdndfladerne og pa fod-
salerne. Neglepladerne er ofte tykke med subungual hyperke-
ratose og eventuelt onykolyse. Ca. en femtedel af patienterne
klager over kloe eller breendende fornemmelse i huden, lige-
som fuldt udviklet erytrodermi kan give kuldskzerhed, de-
hydrering og kardial belastning.
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Sygdommen findes ogsi i juvenile (sjzldent kongenitte)
varianter, der kan ligne billedet hos voksne eller have mere
lokaliserede forandringer i form af cirkumskribte follikuleere
hyperkeratoser og erytematese plaques pa albuer og knze evt.
med hyperkeratoser over knoglefremspring. Den palmoplan-
tare keratoderma kan vere udtalt med sklerodermilignende
hudlaesioner og kontrakturer [1].

Histopatologisk ses der follikulzere hyperkeratoser og fokal
parakeratose, men diagnosen kan vare vanskelig at verificere
mikroskopisk. Differentialdiagnoser er psoriasis, eksem,
erytrokeratodermi, palmoplantar keratodermi eller serlige
varianter af ichthyosis. Sygdommen er sveer at behandle og
ma betragtes som en af de sjeldne steroidresistente dermato-
ser. Ofte forsoger man med retinoider eller methotrexat, der
kan bremse den epidermale hyperproliferation [4]. Supple-
rende kan man benytte calcipotriolsalve eller smalspektret
UVB-lysbehandling. Omkring 80% af de klassiske PRP-til-
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feelde gar spontant i remission inden for tre ar efter sygdoms-
debuten [5], behandlingen er siledes pallierende snarere end
remissionsfremkaldende. Sygdommens relative sjeeldenhed
og specielle behandling nedvendigger opfelgning hos en
dermatolog.
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Sver obstruktiv sevnapne
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Born kan have sygdomme, som ofte kun relateres til voksen-
alderen. Dette geelder f.eks. obstruktiv sevnapne-syndromet
(OSAS), som er hyppigt forekommende hos midaldrende,
overvagtige mend.

I zeldre tid sas alvorlige tilfzelde af obstruktiv sevnapne hos
bern iser ved adenoide vegetationer og hypertrofi af tonsiller.
I udtalte tilfzelde kunne vejrtreekningsproblemerne fore til
manglende trivsel, cor pulmonale og mental retardering, se-
kundeert til hypokszmi [1]. Det er siledes kendt, at bern med
svaer OSAS far betydelig vaekstfremning efter adenotonsillek-
tomi [2].

Der er i disse ar oget fokus pa sevnapnesyndromet hos
voksne, da det efterhanden star klart, at disse patienter - ube-
handlet - har eget kardiovaskulzer morbiditet og letalitet samt
en elendig livskvalitet pd grund af excessiv dagtraethed med
uprovokerede sevnanfald.

P4 Respirationscenter Gst er vi i samarbejdet med Klinik
for Sjzeldne Handicap, H:S Rigshospitalet og Tandlaegeskolen
ved Kebenhavns Universitet blevet opmzrksom pa, at bern
med kraniofaciale dysostoser og andre ansigtsanomalier kan
have forsnavring af de ovre luftveje, hvilket kan medfere nat-
lig obstruktion af lufttilferslen og edelagt sovnarkitektur, sd
bernene aldrig er udhvilede. Morgenhovedpine, madlede og
opkastninger kan vare tegn pa sveer sevnapne. Bernene sover
ofte pd maven med bagoverbgjet hals, og de fleste snorker
hejlydt, der er talrige apneer af op til et minuts varighed fulgt
af dybe desaturationer malt ved pulsoksimetri.

Vi refererer et tilfzelde med Crouzon-syndrom, en sjelden
medfedt lidelse med tidlig lukning af kraniofaciale vaekstzoner,
ofte med forhejet intrakranialt tryk, sveer hypoplasi af maksillen
og deraf folgende darlige pladsforhold i nzse-svaelg-rummet.

Sygehistorie
En 18 mdr. gammel dreng med Crouzon-syndrom blev hen-
vist til natlig sevnmonitorering pa mistanke om OSAS. Dren-
gen var 6 mdr. gammel blevet opereret for kraniesynostose
med fremforing af os frontale. Barnet kastede hyppigt op,
ogsd om natten. Han var lille af vaekst (3%-percentilen), og
veeksten var nzesten géet i std pa tidspunktet for henvisning til
Respirationscenter st.

Ved natlig méling fandtes mere end 450 desaturationer
over 4% (nzesten en pr. minut, mange af dem til under 70%,



